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UN SYNDROME 
DOULOUREUX LOMBAIRE 
AIGU AVEC HEMATURIE 


Observation. Un jeune homme de 34 ans se presente aux urgences 
avec une douleur aigue en coup de poignard de la fosse iliaque et du flanc 
gauches, irradiant dans Pensemble de I’abdomen, Un premier episode 
douloureux identique contralateral est survenu 10 jours plus tot. L’examen 
clinique elimine une urgence chirurgicale abdominale. Le patient est 
apyretique, mais la pression arterielle est augmentee a 1 70/95 mmHg 
en I’absence d’hypertension arterielle connue. 



L es premiers examens montrent 
une fonction renale globale 
conservee, l’absence de syn- 
drome inflammatoire (CRP a 7 mg/L), 
infectieux (GB a 10 000/ mm 3 ) ou d’ane- 
mie (hemoglobinemie a 15 g/dL). La 
bandelette urinaire montre la pre- 
sence de sang dans les urines, confir- 
mee a l’examen cytobacteriologique 
des urines comme etant une hema- 
turie microscopique aseptique. Une 
tomodensitometrie (TDM) abdomi- 
nale injectee met en evidence un 
epanchement peritoneal de faible 
abondance et plusieurs hypoden- 
sites corticales triangulaires renales 
gauches (fig. 1 . Le diagnostic de pye- 
lonephrite est initialement evoque, 
mais la relecture de la TDM conclut 
au diagnostic d’infarctus renaux 
multiples gauches sur dissection. 
Un traitement antihypertenseur est 
debute, et le patient est mis sous 
anticoagulants. Une arteriographie 
des arteres renales realisee le len- 
demain de l’admission confirme 
non seulement la dissection d’une 
branche de division arterielle renale 
gauche (fig. 2A) mais montre egale- 


ment une subocclusion de l’artere 
renale tronculaire droite (fig. 2B). 
Une arteriographie de controle 
apres 48 heures d’anticoagulation 
exclut l’hypothese initiale d’un 
thrombus endoluminal de l’artere 
renale droite, et confirme le diag- 
nostic d’hematome dissequant 
preocclusif. Une angioplastie »> 


Figure 1 . HYPODENSITES CORTICALES 
TRIANGULAIRES (fleches) du pole moyen 
du rein gauche, associees a une infiltration 
de la graisse perirenale et a une prise 
de contraste pyelique. Ces images 
correspondent a des infarctus renaux, 
mais peuvent etre confondues, en 
I'absence d’acquisition au temps arteriel, 
avec un aspect de pyelonephrite. 
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Figure 2. 

Aspect d'occlusion 
de la branche 
prepyelique 
de I'artere renale 
gauche (2A) 
sur hematome 
dissequant. 

A droite, aspect 
de stenose 
preocclusive 
sur I'artere renale 
tronculaire (2B), 
egalement 
secondaire 
a un hematome 
dissequant. 


Tableau. 

Deux criteres 
diagnostiques 
majeurs sont 
necessaires pour 
poser I’indication 
du test genetique, 
qui est imperatif 
pour poser 
ie diagnostic. 

Les criteres 
mineurs servent 
d’elements 
d’orientation 
et renforcent 
la suspicion 
diagnostique 
clinique. Dans 
cette observation, 
4 criteres 
diagnostiques 
majeurs 
et 3 criteres 
diagnostiques 
mineurs sont 
presents. 

D'apres la ref. 7. 


hematomes dissequants sur les 
arteres vertebrates gauche (V3) et 
droite (V2). 

L’anamnese a permis de retrouver 
chez ce patient une fragilite cuta- 
nee inhabituelle se manifestant 
par des hematomes spontanes dif- 
fus et devolution ancienne, ainsi 
qu’un pied hot opere a plusieurs 
reprises dans l’enfance. A l’ins- 
pection, la peau est fine, laissant 
transparaitre des lacis veineux 
sous-cutanes, notamment a la face 
anterieure du thorax et a la base 
du cou. Les doigts sont fins, d’aspect 
prematurement vieilli (acrogerie). 
Le visage semble discretement ema- 
cie, avec des traits fins, une arete du 
nez fine et des levres pincees. Au 
plan familial, le patient rapporte le 
deces brutal inexplique de son pere 
a l’age de 46 ans. Un test genetique 
a la recherche d’une mutation dans 
le gene du collagene de type III re- 
vient positif, conhrmant une suspi- 
cion clinique forte de syndrome 
d’Ehlers-Danlos vasculaire. 

DISCUSSION 

Les dissections spontanees des 
arteres renales sont rares et tou- 
chent avec une forte predominance 
les hommes entre 40 et 50 ans. Le 
mode de revelation le plus frequent 
est un syndrome douloureux lom- 
baire ou abdominal, associe a une 


CRITERES DIAGNOSTIQUES CLINIQUES DU SYNDROME 
D’EHLERS-DANLOS VASCULAIRE 

Criteres majeurs 

Criteres mineurs 

Peau fine, translucide 

Acrogerie 

Fragilite ou rupture : 

Hyperlaxite des petites articulations 

- arterielle 

Rupture musculaire ou tendineuse 

- digestive 

Pied hot (varus equin) 

- uterine 

Varices a developpement precoce 

Fragilite cutanee (hematomes extensifs) 

Fistule carotido-caverneuse spontanee 

Morphotype facial caracteristique 

Pneumo- ou hemopneumothorax 

Recession gingivale 

Mort subite inexpliquee chez un parent 
proche 



de I’artere renale droite est realisee 
dans le meme temps operatoire 
sans complication. 

Les suites du sejour sont marquees 
par l’apparition des le lendemain 
de l’admission de cephalees, puis de 
cervicalgies posterieures, faisant 
diagnostiquer 4 jours plus tard des 


hematurie et dans les cas plus typi- 
ques a une poussee hypertensive 
chez un patient sans hypertension 
arterielle connue. 1 Le caractere 
neanmoins non specihque du syn- 
drome douloureux et la rarete des 
dissections spontanees des arteres 
renales sont propices au retard de 
diagnostic. 

Causes des dissections 
spontanees des arteres 
renales 

L’histoire naturelle de la dissection 
spontanee des arteres renales reste 
peu connue, et dans une grande 
majorite de ces accidents arteriels 
aucune cause n’est trouvee. Rare- 
ment, un facteur declenchant peut 
etre identifie, comme la pratique 
d’une activite physique intensive. 2 
Les dissections predominent sur 
les branches primaires de division 
des arteres renales, mais peuvent 
egalement toucher les arteres rena- 
les tronculaires. Moins d’un tiers 
(27 %) de ces dissections provoquent 
un infarctus renal. 3 
Certaines affections peuvent etre 
a l’origine ou predisposer a la sur- 
venue de dissections spontanees 
des arteres renales : l’atherome (dis- 
section sur plaque), la dysplasie 
fibromusculaire, certaines maladies 
du tissu elastique (maladie de Mar- 
fan, syndrome d’Ehlers-Danlos 
vasculaire et apparentes) et l’hyper- 
tension arterielle maligne. Parmi 
les maladies arterielles non athero- 
mateuses, la pathologie vasculaire 
la plus frequemment associee a la 
dissection spontanee des arteres 
renales est la dysplasie fibromus- 
culaire. Cette arteriopathie non 
atheromateuse et non inflamma- 
toire survient neanmoins dans un 
contexte clinique typiquement dif- 
ferent (femme jeune). Les maladies 
du tissu elastique sont rarement 
revelees par une dissection renale, 
mais doivent etre systematique- 
ment evoquees, a fortiori en cas 
d’accidents arteriels spontanes 
multiples comme dans cette obser- 
vation, et en presence d’elements 
cliniques pouvant suggerer une 
fragilite d’organe constitutive. 
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Prise en charge 

Le traitement de la dissection spon- 
tanee des arteres renales est peu 
codifie. Historiquement, une ap- 
proche invasive (reparations chirur- 
gicales complexes ou nephrectomie), 
puis endovasculaire (angioplasties) 
a ete rapportee. 4 Toutefois, le bene- 
fice de ces approches therapeu- 
tiques semble se limiter au controle 
tensionnel et au retablissement 
d’une perfusion renale optimale, 
discutable sur des territoires renaux 
infarcis souvent pris en charge tar- 
divement. Le traitement est en done 
en premiere intention medical, axe 
sur un controle tensionnel optimal 
et une anticoagulation/ antiagrega- 
tion, fonction du risque d’ischemie 
renale. En effet, le retard diagnos- 
tique exclut souvent le sauvetage 
du parenchyme renal infarci, le 
controle tensionnel est generale- 
ment facile et la fonction renale 
globale est rarement severement 
alteree en cas d’infarctus. En tout 
etat de cause, la strategie therapeu- 
tique est evaluee au cas par cas et 
est fonction du delai diagnostique, 
de 1’evolution sous traitement, du 
caractere bilateral ou non de la dis- 
section et du contexte global de leur 
survenue. Dans le cas particulier 
d’une hypertension arterielle reno- 
vasculaire resistante malgre un 
traitement antihypertenseur bien 
conduit, le benefice d’une revascula- 
risation parait plus evident. 

En dehors de causes secondaires 
dont 1’evolution est specifique, revo- 
lution des dissections spontanees 
des arteres renales ne semble pas 
pejorative. L’alteration de la fonc- 
tion renale globale, si elle survient, 
est fonction de l’etendue de l’ische- 
mie renale, et semble stable dans le 
temps, en l’absence de nouvel acci- 
dent ou de nephropathie associee. 
Dans le cas d’une pathologie arte- 
rielle associee, le pronostic devient 
celui de l’affection sous-jacente. 

LE SYNDROME 

D’EHLERS-DANLOS 

VASCULAIRE 

Cette affection hereditaire rare, 
transmise selon un mode autoso- 



Figure 3. CAUSES RARES DE DISSECTION SPONTANEE DES ARTERES RENALES. Elies sont evoquees 
devant un age ou un contexte de survenue inhabituel, en presence de lesions arterielles satellites pouvant 
suggerer un etat de fragilite arterielle. La dissection spontanee des arteres renales peut faire decouvrir 
une dysplasie fibromusculaire asymptomatique. 


mique dominant, est responsable 
d’une fragilite d’organe exception- 
nelle chez l’adulte jeune. 5 Sa pre- 
valence est estimee a 1/200000 et 
il represente moins de 5 % des syn- 
dromes d’Ehlers-Danlos, dont les 
plus frequents sont les types hyper- 
mobile et classique. Le syndrome 
d’Ehlers-Danlos vasculaire se mani- 
feste principalement par une atteinte 
arterielle (dissections, ruptures 
spontanees) et digestive (perfora- 
tions spontanees du colon). Chez 
la femme, il peut etre a l’origine 
d’accidents obstetricaux graves 
par rupture uterine et/ou arterielle 
dans le peripartum. La maladie est 
secondaire a une mutation dans le 


gene COL3A1, qui aboutit a un defi- 
cit qualitatif et quantitatif en colla- 
gene de type III dans les parois des 
organes creux, les rendant excep- 
tionnellement fragiles. 

L’enfance est typiquement exempte 
d’evenement vasculaire ou digestif, 
marquee principalement par une 
fragilite cutanee (hematomes spon- 
tanes). La fin de l’adolescence 
marque l’entree dans la phase Clini- 
que de la maladie avec la repetition 
d’accidents arteriels et/ou digestifs 
spontanes et imprevisibles tout au 
long de la vie adulte. 6 Le syndrome 
d’Ehlers-Danlos vasculaire touche 
principalement les arteres de moyen 
calibre mais peut egalement »> 
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toucher l’aorte et les arteres peri- 
pheriques. Les lesions arterielles 
typiques de la maladie sont des 
dissections, des anevrismes disse- 
quants et des anevrismes. Les rup- 
tures arterielles spontanees sont 
rares, mais mettent directement en 
jeu le pronostic vital du patient. 

Le diagnostic clinique du syndrome 
d’Ehlers-Danlos vasculaire est diffi- 
cile compte tenu de la rarete du syn- 
drome et du caractere discret, incons- 
tant, voire meme parfois absent des 
signes morphologiques. Des criteres 


diagnostiques aident a poser l’indi- 
cation du test genetique v. tableau ). 7 La 
problematique differe sensiblement 
selon qu’il s’agit d’apparentes diag- 
nostiques pendant l’adolescence 
dans le cadre d’un depistage familial, 
ou de patients sans antecedent 
familial, chez lesquels le diagnostic 
n’est generalement evoque qu’apres 
une ou plusieurs complications arte- 
rielles, digestives ou obstetricales. 
Dans cette situation, le diagnostic est 
relativement tardif, a un age median 
de 33 ans (24-43). 6 La dissection arte- 


rielle renale est frequente dans 
le syndrome d’Ehlers-Danlos vas- 
culaire. Elle peut etre uni- ou bila- 
terale, et est souvent associee chez 
un patient non diagnostique, a la 
presence de lesions arterielles satel- 
lites. Le traitement medical est le 
traitement de choix chez ces patients 
particulierement fragiles. 8 Le traite- 
ment endovasculaire est neanmoins 
possible, mais doit etre limite, 
lorsque le diagnostic de syndrome 
d’Ehlers-Danlos vasculaire est 
connu, aux ruptures arterielles. 9 © 
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ERRATUM 

Dans I’item « Facteurs de risque, 
prevention et depistage des cancers » 
mis en ligne en 2015 sur le site 
« etudiants.larevuedupraticien.fr » 
(Meric JB, Calcagno F, Gary E, 
Alexandre I. Facteurs de risgue, 
prevention et depistage des cancers. 
Rev Prat 2015 :1-7) une erreur nous 
a ete signalee dans le tableau 4 
(Interet de la prevention tertiaire 
apres cancer des voies aerodigestives 
superieures). II fallait lire : 


INTERET DE LA PREVENTION TERTIAIRE APRES CANCER DES VADS 


Taux de second 
cancer 

Survie a 5 ans apres 
second cancer 

l\lon-fumeur 

3% 

20% 

Fumeur 

26% 

5% 

Abstinent 

5% 

27% 

Consommateur d’alcool 

32% 

6% 


D’apres Cancer 1994;74:19 33-8 
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